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iまじめに 
1969年 Berger1)は免疫組識学的に糸球体 mesangi-
um域に IgAが di歪use (切片上の全ての糸球需に〉 
and global (1コの糸球体の全ての係蹄葉に〉に最も強
く染め出され，また IgG，C3も河様の分布でより弱く
染るー詳の原発性腎症を報告した。この腎症は光学顕微
鏡的には， その大半が focal(di在useの反対語)and 
segmental (globalの反対語〉な増殖性/梗北性変化を
糸球捧に示し，臨床的には，血宗と軽い蛋白尿を伴ない腎
機能は豆常であった。 Bergerはこれを新しい clinico・ 
pathologic entityとして nephropathywith IgA-IgG 
depositsの名のもとに提唱した。その後この型の腎症
が次々と報告されたが， Bergerの originalと異な!J， 
IgA単独陽性例や IgA+IgM症例の存在が明らかにさ
れ， これら症例のその他の病像が nephropathywith 
IgA-IgG depositsとほぼ同じため， IgA腎症2) (iso・ 
lated glomerulonpehritis with mesangial IgA de-
posi ts3)，IgA associa ted glomerulonephri tis4つとい
う名称が一般化して来た。
この腎症がはたして entityとして独立したものであ
るか否かは恒人の認識の謂題であるが，大勢としては 
entityとしての認知がなされたものと思われる。 entity
としての独立性に疑謂を持つ意見としては，。 近iopa‘ 
thic recurrent hematuria等の他のc1inicalentityの
一部に露因不明の IgA沈着が起った。 2) 原圏不明で
あ!J heterogenousなものであることが充分考えられ
る。 3)Schonlein四 Henochpurpuraの monosympto・ 
matic formではないか，等がある。 IgA腎症の分離提
唱はたかだか10年前であり，その間にこの腎痘の病態が
かなり解明されたとはいえ，これちはいわば壁史の浅い
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腎症に対する当然の批判でもある。しかしひるがえって 
Bright病のき重々 の entityをみると，そのいずれもが一
部を捺いて原菌な担病理発生なりが推演の域を出ておら
ず，この問題は究極的には原霞と発症機序が明らかにさ
れるまで解決されないと患われる。
本論文では IgA腎症の寵床，病理再面を多少基礎的
な部分も含めて通覧してみた。 
1. 臨床的所晃 
a. 発症頻変 
IgA腎症診断の特注から必らず腎生検が行われる。
したがってその発症頻度は生検数に対する IgA腎症の
害i合という形をとる。報告された IgA腎症の頻度には
約 4%めから28%削ムめと著しいばらつきがあワ，設置
やフランスで詑較的高率なのに対し米国で註ー殻に抵率
である。この差は人種や地域によるというより，むしろ
社会的ラ経済的因子や腎生検適応のきめ方によるものと
豆、われる。 
b. 年齢および性別
上記のような IgA腎症診断過程を前提として，その
好発年齢をみると20.-30歳台が共通した年齢層というこ
とが出来る9)。 しかしこれとても内科と小売科に分れた
札小児病院が独立している歌米の現状では必ずしも豆
鵠を得ていなし¥かも知れない。その点土田の報告8)辻小
売，成人を共通した対象としてお予，その数値はかえE堅
実状iこ近いものとして克ることが出来る。
一方性別には年齢層にみられた諸国子の関与なく，ほ
とんどの報告で身註優柱の領自がみられる汽 
c. 臨床症状
我国においては IgA腎症のかなりの暫合が職場や学
校での定期検診により発見され，まったく無自覚の状態 
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の患者が少なく主い。しかし上気道感染後肉眼的血尿が
現れて医師を訪れるものも多い。急J性腎炎様の発症であ
るが，その場合上気感染蓋後 (24時間以内位〉に血尿発
作が出現， ASLO 僅の上昇や低捕体車症もみられない。
また下痢や痩痛後に血尿発作の現れる場合もある。
血尿はまず必発の症状で，再発性の肉眼的血尿発作を
示すものでも，発作間は顕微鏡的血尿を持続する。発作
の誘因としては感染症，発熱，過激な運動や道労等があ
るが，誘国のはっきりしないものも少なくない。
蛋白尿は通常軽微であ雪， 1gf員以下のものが多く，
小児で詰ことに車尿のみのものもある。また経過中に詮
性化する蛋白尿もある。
浮腫や腎機能低下も一般にはなく，車請クレアチニン
や BUN，捕体舗は普通は正常範盟内である。しかし車
中 IgA植は一般に高値をとる傾向がみられる10)。
このように IgA腎症の大部分は無症状で尿所見と血
中 IgA値を除き諸検査笹は正常であり，ほとんどの患
者で病状の進展がないため，良性で進行しないか極めて
緩慢な進行をする腎症と考えられている しかし一部σ
(10%程度〉にはネフローゼ症候群，比較的急速な腎機
能の低下，高血圧等よ F重い症状のものがあ予，その一
部はやがて腎不全に至る。 
d. 遺伝的背景
家族性腎疾患の背景を持つ IgA腎症患者の報告は少
ない。 Sissonsらのが 5例， de京Terraら11)が1領i各々
の報告に含ませているが，結かい検索はされていない。 
Okadaらゆは母子 3名の異型 IgA腎症を，松井ら13)も
家挨性 IgA腎症を報告している。いずれも遺伝模式法
常染色鋒優佳形式とされている。 
Nomotoら14)誌 IgA腎症患者やその家系講成員の車
中 IgAbearing B cellsが対照に比し有意に増却して
いることに注臣， IgA bearing B cellsの増加はやは予
常染色体優性の遺伝様式に従うと報告した。 
Noelら15)は IgA腎痘患者の HLAlocusを検索，
患者での BW35の出現頻度が一般のそれよ予有意に高
いと報告した。しかし土自のはこの関孫を否定，むしろ 
DRw 4との相関がみられるとしている。 
e. 腎移植
腎移檀を受けた IgA腎症の報告は少ない。 Berger
ら16)は12例の移植を受けた IgA腎痘患者中 7例に再発
をみたとしている。しかし移植腎の機能は保れており，
再発率の高いことは poor託誌にならないと報告して
いる。 
Noelら15)は BW35を含む HLAidentical，related 
living donorからの移撞の方が HLAunmatched ca-
daverからのものより再発し易いと報告している。 
f. 他腎症との合併 
Alport症候群との合併17)，IgA腎痘経過申に急J性溶
連菌感染後腎炎の発症した朝日既ゆが報告されている。 
g. 治療法
現在のところ有効な治療法誌確立されていない。症状
の強弱に諮ってステロイド， 1資炎穿U，設凝国部の投与等
の積謹的治療から，運動龍限等の清撞的治療法まで幅広
く行われておワ，まったく放置してもよい例もある。 
2. 窺理形態学 
a. 免疫組織学 
IgAの沈着様式は典型的な場合， mesangiu訟のほぼ
全域にわたりあたかも樹技状に染る。通常は末論係諦壁
に沿ってもわずかに染る部分がみられる〈図工)。免疫 
Fig~ 1.	 Diffuse and global deposition of 
IgA in a rnesangial pattern. 
組織学的には IgAの揚性の範囲には大小があ担，大で
は rnesangiurnが拡大，また保諦壁に沿っての揚性所見
も広範になる。沈着が少ない場合iこは，コンマ状や点状
の陽性所見が rnesangiurnに沿ってみられる。
他の免疫グロプリンとしては IgG，次いで IgMが共
害する率が高い。 IgA単独陽性例も少なくなく， その
頻度泣我国からの報告に高いようである。 IgE，IgD註
例外的にしか染らない。補体の第3成分 (C3)は高
率 (80%)に揚性，一方第 1成分 (Clq)，第 4成分 (C4)
は低率 (10%)にしか染らない。第 5，第9成分 (C5， 
C9) の揚性率は比較的高い (60%) properdinの揚0 
性率も高安 (80%)である。五brin-fibrinogenが揚挫の 
(
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伊iが少なくない。 IgAの分泌成分はみとめちれないo 
b. 光学顕微議所見
当初は focaland segmental glomerular lesionsが 
IgA腎症の特徴とされた。しかし厳搭な意味での focal 
lesionsの倒はむしろ少なく，わずかながら diffuseand 
globalな変化があ予 その上によ予強い変化が focalp
and segmentalにみられるものが多いようである o di-
妊uselesionsの特徴の一つに mesangiumへの好酸性
沈着物があり，基露膜に覆われた硝子様物震の沈着をみ
る場合が多いく菌 2)。 
Fig. 2. Global，eosinophilic deposits in the 
mesangium. PAM-H&E stain. 
Fig. 3. Two glomeruli showing segmental 
crescents. PAM-H&E stain. 
一部ではあるが，半月体をかなりの頻度で糸球捧にみ
る例があり，このような例が比較的急速に腎機能抵下を
きたすと考えられる〈図 3)。
いずれにせよ，一設的には糸球捧の炎症像が弱く，ま
た糸球体から糸球体にその病変の軽度が微妙に異ってい
るというのが IgA腎症の組識学的特徴と思われる。末
楢係蹄壁や尿細管，間質，血管系iこは原題として替徴的
病変をみない。 
c. 電子顕轍鏡的所見
最も特徴的な病変詰 mesangiumにおける electron 
dense deposi tsで，正確には mesangium緯胞と基底
摸との間にあることが多く， para-あるいは submesan-
gial depositsというべきである。また mesangialma-
trix内にみられることもある。この depositsには de-
nsityや granularityに差があるようで， ことに IgG
を含む depositsで granula主 anddenseであるという
印象を持っている。 mesangium以外への densede-
posits出現の頻度は少なく，あってもその意味づけや解
釈には統一されたものはない(図的。 
Fig. 4. 	 主在esangialelectron dense，granular 
deposits. x4，OOO. 
IgA腎症の糸球体基底摸病変誌最近注目されるよう
になった。基本的変往は laminadensaの非薄化や層状
構造化であるが，基底膜の融解，断裂を含む重篤な変化
もみられる。これらの変北は主に掠跨末措部にみられ， 
mesangial deposi ts とは関係ないようである。家異常
の原因や，係諦の改築，撞着の遠因と考えられ，重要な
所見である〈図 5)。
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Fig. 5. An alteration of glomerular base-
ment membrane showing thinning 
and trabeculation of lamina densa. 
x6，OOO. 
3. 免疫学 
a. IgA 
IgA産生緯抱は主に?首位管，気道，乳操等の外界と
接する粘撲の周辺にあり，これら粘膜蛮での免疫反志に
関わることが IgAの主要な役割と考えられ，車中での
役割はほとんどわかっていえEい。
粘襲直での IgAはJ鎖および分泌成分(上京緯抱に
より葬られるとされている〉によ!? dimerになってい
る。分路成分を伴う dimerIgAは分諾、型 IgAと呼ば
れ， 粘膜面での pathogens~こ対する免疫反応の主役と
なる。ごく一部の分泌型 IgA~主上皮細胞間際から再び
流血中に入るといわれる。
一方血中の IgAは血漕 IgAといわれるが， mono-
merのものが多く，一部が dimerあるいは polymer
となっている。 
b. 槽捧系
檎体は炎症の際の主要な mediatorで抗累を融解させ 
とf医次活牲)1よ担Clqる能力を持つ。免疫複合物によ担
され，この聞に neutrophilchemotaxis，anaphylatoxin 
generation，histamine release，phagocytosis等を賦
活する mediatorを放出する。また檎誌は流血中の免疫
複合物の除去に重要な役欝をしている。 
Clから C9まで，補体の全成分が活性化される径路
は classicalpathwayと呼ばれ， Cl，C4，C2の参
冨がなく C3以下のみの活性記を示すもう一つの径路は 
alternative pathwayと呼ばれる。 
alternative pathwayによる捕体の活性化には必ずし
も免疫複合物を必要とせず， zymozan，aggregated IgA 
または IgE，結菌の Iipopolysaccharide，inulin等が
引き金となり，これに車中の properdinfactorsが諮っ
て捕体系を活性北する。 alternativepathwayによる補
体の活控化には C3の分解産物である C3bが最初必 . 
要であるが，最初の C3分解の過程は未だよく解明され
ていない。しかしある窪の腎炎 (densedeposit disea-
~ 
se)の患者車中に存在する C3NeF(IgGクラスに属
する C3に対する自己技体〉は， C3bの産生に関与し
ているものと思われる。 
IgA腎症では Clqキ C4等議体の earlycompone・ 
ntsは糸球体にみられず， properdinが高率に検出され
ることと併せて補体の活性化は alternativepathway 
によると考えられる。 しかし抵補体血症は普遥なく， 
C3NeFの存在も報告されていない。 
c. 紐臆性免疫 
Nomotoら14)は対照に比し IgA腎症患者車中の IgA 
bearing B cellの増加と， suppressor T cellの減少
がみられることを報告した。さらに同家系内の尿異需の
ない人達にも胃様な所見があり，常染色体優性の遺誌様
式に一致する家系内分有を示すという。同様な所見は 
benign recurrent hematuriaの家系でもみられるとい
う20)。 
4. mesangium 
糸球手本係蹄事由部の支柱組織で， mesangium緯胞は血
管撞の平静筋線組から連続してお!?，基質の matrIxと
共に mesangiumを構成する。 
mesangium辻読血中の免疫複合物を辻じめとする高
分子物質の沈著や輸送に積撞的役害jをはたしている。ま
た係捧基麗膜内皮下へのこれらの物質の沈着もいずれは 
mesangiumへ運ばれる。沈着した物質は mesangium
籍組の間際を還って血管極からリンパ管へ運ばれると考
えられる。 mesangiu恐縮担には reticuloendothelial 
systemに匹敵する食細胞としての機能もみられるた
め，涜車中の免疫複合物が取P込まれたり，抗震が先に 
mesangium ~こ捕えられ，後に技体が現れて in situの
免疫複合物形成がもたらされることも考えられる。 
5. 毒物実験モデん
今までに確立された紀球捧腎炎の動物実験モデルは，

馬杉腎炎であれ血、凄病型腎炎であれその病変の主座を糸

球体孫蹄壁末橋部に置いておち， mesangiumを場とす

る動物実験モデソレは未だ確立されていない。
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主auer21)らはウサギに抗震としてヒトの aggregated 
IgGあるいは albuminを静注，抗原が mesangium~こ
捕えられたのを確認後正常のウサギにこの腎を移植し
た。その後これらの抗原に対するウサギの抗体を静注す
ると，移植された腎の mesangiumにこの抗体が悶着， 
mesangium紐患の増生を主とする強い糸球律腎炎が発
生した。抗原のみ，あるいは抗体のみを静注された腎に
は強い変化がなかった。 
Shibata22)は馬核腎炎の抗原の純化を進め， これを用
いての実験的腎炎を作成した。糧蛋白段潜では footpad 
への 1自の注射で最初膜性腎炎が，次いで mεsangium
中心の増殖詮変化が起野萎鰭腎に至った。抗原の純化を
更に進め糖ペプダイドの段階にまで及ぶと，読原として
の性格は失われたが， foot padへの 1@の注射で me-
sangium中心の増殖性腎炎が起型萎縮腎に至った。こ
の腎炎では mesangium~こ免疫グロプリンの詑着がある
が， Shibataは轄ペフ。タイ f~こ抗原活性がないことから，
免疫反志によらない腎炎ではないかと考えている。 
6. 痕理発生 
IgA腎症の免疫組織学的特徴は， mesangiumへの血
清型 IgAを主体とする免疫グロプリンと補体の沈着で
ある。電顕的 iこも mesangiumには electrondense 
depositsがみられる。これらの所晃は， 係諦基患膜を
揚とする免疫捕合物型腎炎の所見と共通しており， IgA 
腎痘が mesangiumを場とする免疫複合物型腎炎でまちる
ことを推定させる。
しかし現在までのところ， mesangiumに沈著した 
IgAが抗原であるのか抗体であるのか不明である。こ
の点に関してはわずかにこの IgAが他の免疫グロプリ
ンに対して抗体活性がえEいこと， IgA腎症患者の血中
にこの IgAに対する長体活性がないことが報告されて
いるに過ぎない心。また 1例で沈著 IgAが抱のヒトの 
mesangiumに invitroで反志したとの報告がある心。
しかし罰じグループによる京jの例の追試では，この IgA
のmesangium~こ対する抗体活性は証明されなかった号、
従って免疫学的発症の担)jからの推論は，不明の抗原と
血講型 IgAによる流血中あるいは mesangium内での
免疫複合物形成によるものとしている。この擦免疫複合
物の大きさは大きく， mesangium ~こおける擾合物娃理
の速さとほぼ均衡した速度で，少量ずつ作られるものと
推定される。しかし粘摸酉立外での免疫反応に IgAが
主役をなすことは知られておらず，よほど特異な抗原か 
IgAが関与していることが考えられる。家族性 IgA腎
症， IgA bearing B cellが家系内で多いこと， IgA腎
症が移植後再発し易いこと等の報告は，この特異な IgA
産生が遺伝子に支記されている可能性を示しているとも
受け取れる。
他方もし IgA腎症が免疫学的機序によらないとする
と，車溝型 IgAの mesangiumへの沈着は退量の車中 
IgAか変質 IgAによるものと考えられ， ここでも遺
缶子支配の可能性が示唆される。いずれの場合も語体活
性化泣 alternativepathwayによること泣理論的にも
妥当である。しかしかなり高頻度で IgAと共存する 
IgGや IgMの役裂はまったく不明で、ある。
次tこIgAが mesangium~こ沈着することが藍ちに臨
床的発病に結びつくか否かも充分吟味されねばならな
い。その理岳はまず mesangialdepositsの量と，臨床
症状あるいは経退との相関が必ずしもよくないこと，次
いで IgAの mesangiumへの沈着があるにもかかわち
ず，長誌の異常のない症例の報告札制があることからであ
る。その意味では係蹄基底摸末檎部の弄薄イじゃ active
な基底摸障害は臨床病橡や予後に重大な意味を持つもの
と考えられる。
おわりに 
IgA腎症は腎生桧を施行した症例中に高率にみられ，
その多くが定期検尿で発見され，無自覚性の腎症という
面も持っている。全殻的には良性の経過をとるとはい
え一部の患者は必ずしも良珪の経逼をとらず比較的短
期需に腎不全に至る。有効な治療法も確定しておらず，
腎移植後の再発も高率である。学童検尿の成讃等よりの
推諜も含め，我冨にはかな F多数の患者の存在が推定さ
れる。国民の健康にとってもゆるがせにできない腎症で
ある。
その窮理発生についても，抗原の究明，沈着 IgAの
性格決定， benign recurrent hematuriaをはじめとす
る龍疾患との関係等の研究を進めると共に， mesangium 
を病変の主産とする動物実験モデソレの確立が待たれる。
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